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Concentration　ofδrginine　solution　　　　　　　　　　　　　　　　　COncentration　of　ornithine　solUtion
Hg。5　Serum　arginine　and　ornithine　concentration　of　LPI　patients　compared
　　　　to　our　patient　and　control　subjects　during　constant　infusion　of　arginine
　　　　and　ornithine　solution．
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管，腎の転送異常により，生体内アルギニン，オルrチγ
の慢性的欠乏状態となっているところに，アミノ窒素が負
荷されると，尿素サイクルの基質の不足のため，アンモニ
ア処理に支障をきたすことによると考えた，
総括および結論
　二塩基性アミノ酸尿症の姉妹例を研究対象として，アミ
ノ酸，アンモニア代謝についての検索を行い次の結果を
得た．
　1．二塩基性アミノ酸の血清レベルの低値，尿中排泄増
加及び二塩基性アミノ酸経口負荷後の血清アミノ酸レベル
の低値などの所見から，これらアミノ酸の腸管吸収および
腎尿細管による再吸収の障害が考えられた．
　2．L一アラニンの冠静脈負荷で，高アンモニア血症が出
現するが，血中アンモニアレベルの上昇はみられなかっ
た．これは二塩基性アミノ．酸の腸管，腎の転送異常のため
生体内でアルギニンが欠乏状態にあるところに，一時に多
量のアミノ窒素が投与されるために，尿素サイクル代謝回
転に支障をきたしたことによると推測された．
　3．アルギニン，オルニチンの持続経静脈投与偽　2時
間後の血清アルギニン，オルニチンレベルは対照群と変り
なく，肝組織中の遊離二塩基性アミノ酸組成は対照群より
むしろ高値を示したことから，二塩基性アミノ酸の肝細胞
内への転送が障害されている証拠は見い出せなかった・こ
の点がLPIと異なる所見の一つでもあった．
　本研究により尿素サイクルの代謝回転に基質の欠乏が高
アンモニア血症をもたらす要因となること，肝細胞転送異
常が存在しないことから本症例の病態がLPIと区別され
るべきことが明らかにされた．また，本症例は蛋白質の過
食により，高アンモニア血症をきたしうるので，アルギニ
ンの経静脈補足投与が高アンモニア血症の治療，ひいては
正常発育に導く有効な手段となり得ると考えられた．
　稿を終るにあたり，研究および論文の作成に御指導いた
だいた当教室の大柳和彦講師に深謝致します．また，実験
に御協力いただいた当教室の中村キミエ医学博士に感謝の
意を表します．
　本論文の要旨は第77回日本小児科学会総会に於いて発
表された．
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